ГИПОПЛАЗИЯ ВНУТРИПЕЧЕНОЧНЫХ ЖЕЛЧНЫХ ПРОТОКОВ by O. Iryshkin E. et al.
135
ОБЗОРЫ ЛИТЕРАТУРЫ
ГИПОПЛАЗИЯ ВНУТРИПЕЧЕНОЧНЫХ ЖЕЛЧНЫХ ПРОТОКОВ 
Ирышкин О.Е.¹, Ильинский И.М.1, 2, Цирульникова О.М.1, 2
1 ФГБУ «ФНЦ трансплантологии и искусственных органов им. академика В.И. Шумакова» 
Министерства здравоохранения РФ (директор – академик РАМН, проф. С.В. Готье), Москва, 
Российская Федерация
² Кафедра трансплантологии и искусственных органов (зав. – академик РАМН, проф. С.В. Готье) 
ГБОУ ВПО «Первый МГМУ им. И.М. Сеченова» (ректор – член-корр. РАМН, проф. П.В. Глыбочко), 
Москва, Российская Федерация
Гипоплазия внутрипеченочных желчных протоков характеризуется сокращением количества междолько-
вых желчных протоков по отношению к портальным трактам печени. Выделяют две формы гипоплазии 
внутрипеченочных желчных протоков: синдромальную, ассоциированную с различными внепеченочны-
ми аномалиями и несиндромальную, представляющую собой гетерогенную группу расстройств, вклю-
чающих врожденные инфекции, метаболические, эндокринные, иммунные нарушения, хромосомные 
дефекты и различные другие нарушения. Во многих случаях гипоплазия внутрипеченочных желчных 
протоков остается идиопатической. В обзоре представлены вопросы терминологии, описаны класси-
фикации, морфологическая характеристика гипоплазии внутрипеченочных желчных протоков, отличия 
синдромальной и несиндромальной формы гипоплазии внутрипеченочных желчных протоков, а также 
представлены принципы дифференциальной диагностики гипоплазии внутрипеченочных желчных про-
токов и билиарной атрезии.
Ключевые слова: синдромальная и несиндромальная гипоплазия внутрипеченочных желчных 
протоков, синдром Alagille, билиарная атрезия, внепеченочные и внутрипеченочные желчные 
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The paucity of intrahepatic bile du cts is characterized by reducing the quantity of interlobular bile ducts in re-
lation to portal tracts of the liver. There are two defi ned forms of paucity of intrahepaticbile ducts: syndromatic, 
which is associated with various extrahepatic abnormalities and nonsyndromatic, being the heterogeneous group 
of disorders, including congenital infections, metabolic, endocrine, immune disorders, congenital infections and 
various other disorders. In many instances paucity of intrahepatic bile ducts remains idiopathic. The review 
contains terminological issues, the description of the classifi cation and the morphological characteristic, the dif-
ferences of syndromatic and nonsyndromatic forms of paucity of intrahepatic bile ducts, and also the description 
of principles of differential diagnosis of paucity of intrahepatic bile ducts and biliary atresia. 
Key words: syndromatic and nonsyndromatic paucity of intrahepatic bile ducts, Alagille syndrome, biliary 
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ВВЕДЕНИЕ
В структуре холестатических заболеваний пече-
ни детей гипоплазия внутрипеченочных желчных 
протоков занимает второе место после билиарной 
атрезии, этиология, патогенез и морфология кото-
рой была опубликована ранее [1]. Гипоплазия внут-
рипеченочных желчных протоков характеризуется 
сокращением количества междольковых желчных 
протоков по отношению к портальным трактам пе-
чени [2, 3, 4].
Характерным морфологическим признаком ги-
поплазии внутрипеченочных желчных протоков яв-
ляется дуктопения. Этот морфологический признак 
также выявляется при других заболеваниях гепато-
билиарной системы, как врожденных, так и приоб-
ретенных, и может встречаться во всех возрастных 
группах, но особенно у детей [5].
Гипоплазия внутрипеченочных желчных прото-
ков была описана под разными названиями: внут-
рипеченочная билиарная гипоплазия, гипоплазия 
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междольковых желчных протоков, синдром исчез-
новения междольковых желчных протоков, внутри-
печеночная билиарная атрезия, дуктулярная гипо-
плазия [2, 4, 6, 7].
В русскоязычной литературе наиболее часто 
встречается термин «гипоплазия внутрипеченоч-
ных желчных протоков» [8, 9]. Эквивалентным 
термином в англоязычной литературе является «не-
достаток внутрипеченочных желчных протоков» 
(paucity of intrahepatic bile ducts) [5].
Важно отметить, что термин «внутрипеченочная 
билиарная атрезия», ранее широко употребляемый 
в литературе и являющийся синонимом гипоплазии 
внутрипеченочных желчных протоков, в настоящее 
время не используется. Это обусловлено тем, что 
возникает путаница в интерпретации патологиче-
ских изменений внутрипеченочных желчевыводя-
щих путей двух заболеваний: гипоплазии внутрипе-
ченочных желчных протоков как самостоятельной 
группы и внепеченочной билиарной атрезии, так 
как в последнем случае, наряду с поражением вне-
печеночных желчных протоков, поражаются внут-
рипеченочные желчевыводящие пути [2]. При этом 
зарубежные патоморфологи предпочитают внепе-
ченочную билиарную атрезию называть термином 
«билиарная атрезия», без указания внепеченочной 
и/или внутрипеченочной локализации [10].
КЛАССИФИКАЦИЯ
Выделяют две группы гипоплазии внутрипе-
ченочных желчных протоков: синдромальную и 
несиндромальную [11]. Синдромальная форма ги-
поплазии внутрипеченочных желчных протоков 
ассоциирована с различными экстрапеченочны-
ми аномалиями. Ранее синонимом синдромальной 
формы гипоплазии внутрипеченочных желчных 
протоков был термин «синдром Alagille». Однако в 
настоящее время эти термины не отождествляются, 
так как в современной литературе хорошо описаны 
два синдрома, входящие в группу синдромальной 
гипоплазии внутрипеченочных желчных протоков: 
синдром Alagille и синдром Williams [5].
Первый – синдром Alagille – также имеет назва-
ние «артериопеченочная дисплазия». Это аутосом-
но-доминантное, мультисистемное заболевание, 
проявляющееся дуктопенией и аномалиями разви-
тия печени, скелета, сердца, почек, глаз, а также 
характерной внешностью [12, 13]. Синдром Alagille 
связан с мутацией гена Jagged-1 или гена Notch-2 
[13, 14]. При этом у 89% пациентов обнаруже-
ны мутации в гене Jagged-1 [15], а мутации в гене 
Notch-2 наблюдают менее чем у 1% пациентов [16]. 
Заболеваемость синдромом Alagille составляет 1 на 
100 000 новорожденных [11].
Клинические особенности синдрома Alagille 
хорошо описаны в литературе [13, 17, 18]. Призна-
ки заболевания печени у пациентов с синдромом 
Alagille обычно проявляются в течение первых трех 
месяцев жизни в виде желтухи, кожного зуда и про-
грессирования синдрома холестаза [18]. Основные 
экстрапеченочные аномалии включают в себя: ано-
малии сердца, к которым относятся стеноз ствола 
легочной артерии и ее ветвей, встречающиеся у 
67% пациентов, и тетрада Фалло у 7–16% пациен-
тов [19]. К другим поражениям сердца относятся 
(в порядке убывания): дефект межжелудочковой 
перегородки, дефект межпредсердной перегород-
ки, стеноз аорты и коарктация аорты [19]. При этом 
синдроме также встречаются аномалии базилярной, 
сонной и средней мозговой артерии [20].
Наиболее распространенным офтальмологиче-
ским проявлением является дефект передней каме-
ры глаза – задний эмбриотоксон, встречающийся у 
78–88% пациентов [12, 19].
К наиболее частой аномалии скелета относится 
дефект дуг позвонков в форме «бабочки», который 
чаще всего встречаются в грудных позвонках. Этот 
дефект выявляется рентгенологически у 33–87% 
пациентов [12, 19].
Для лица характерны гипертелоризм, выпуклый 
лоб, глубоко посаженные глаза, маленькие челюсти 
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с острым подбородком. Эти особенности придают 
лицу вид перевернутого треугольника. Типичные 
черты лица присутствуют у 95% пациентов с синд-
ромом Alagille [2, 12].
К другим аномалиям, встречающимся при син-
дроме Alagille, относятся: почечные аномалии, 
включающие тубулоинтерстициальные и мембра-
нозные нефропатии, а также кисты почек. Анома-
лии почек встречаются у 23–74% пациентов [2, 18]. 
Отставание роста наблюдают у 50 – 90% пациен-
тов [2, 21] и задержку полового созревания – у час-
ти детей [18, 19].
Второй синдром – синдром Williams, также на-
зываемый синдромом Williams–Beuren, характе-
ризуется нарушением нервно-психического и фи-
зического развития в сочетании с надклапанным 
стенозом аорты или ветвей легочной артерии [22]. 
Другие пороки развития, описанные при синдроме 
Williams, включают в себя: коарктацию аорты, тет-
раду Фалло, стеноз церебральных, сонных, подклю-
чичных, почечных и мезентериальных артерий [5]. 
Для синдрома также характерно уменьшение ко-
личества междольковых желчных протоков [23]. 
Синдром Williams связан с микроделецией участка 
длинного плеча 7-й хромосомы (7q11.23), включаю-
щего в себя 26 генов [23].
Несиндромальная форма гипоплазии внутрипе-
ченочных желчных протоков представляет собой 
гетерогенную группу расстройств. Она может быть 
связана с различными метаболическими нарушени-
ями, такими как дефицит α-1 антитрипсина [24], с 
муковисцидозом [25], врожденными нарушениями 
метаболизма желчных кислот [4], хромосомными 
дефектами (синдром Down и Turner) [4, 26], гепа-
тотоксинами (карбамазепин, амоксициллин с клаву-
лановой кислотой) [2] и врожденными вирусными 
инфекциями [27].
Однако во многих случаях гипоплазия внутри-
печеночных желчных протоков остается идиопа-
тической, так как не удается выяснить этиологию 
заболевания [11, 28].
Следует отметить, что дуктопения не является 
специфическим признаком гипоплазии внутрипе-
ченочных желчных протоков и может встречаться 
при некоторых других заболеваниях: болезнь Nie-
mann-Pick тип С, гипопитуитаризм, норвежский 
холестаз, врожденная гипоплазия поджелудочной 
железы, реакция «трансплантат против хозяина», 
хроническое отторжение аллотрансплантата пече-
ни, неонатальный склерозирующий холангит [5]. 
У совершеннолетних данная патология называется 
идио патической дуктопенией взрослых [29, 30].
Обеднение желчными протоками портальных 
трактов также встречается при поздних стадиях не-
которых хронических заболеваний печени, таких 
как первичный склерозирующий холангит, билиар-
ная атрезия, гистиоцитоз из клеток Лангерганса и 
первичный билиарный цирроз [2, 10].
МОРФОЛОГИЯ
Гипоплазия внутрипеченочных желчных прото-
ков характеризуется сокращением числа междоль-
ковых желчных протоков в портальных трактах 
печени (дуктопения). При синдромальной форме 
гипоплазии внутрипеченочных желчных протоков 
дуктопения является одной из основных морфоло-
гических особенностей заболевания, тогда как при 
несиндромальной гипоплазии внутрипеченочных 
желчных протоков – лишь частью заболевания [5]. 
Как уже говорилось, несиндромальная гипоплазия 
внутрипеченочных желчных протоков при отсут-
ствии какой-либо четкой этиологии является идио-
патической [26]. Однако Hadchouel [3], по крайней 
мере у половины больных с идиопатической ги-
поплазией внутрипеченочных желчных протоков, 
выявил склерозирующий холангит. Автор полагает, 
что у пациентов с так называемой идиопатической 
гипоплазией внутрипеченочных желчных прото-
ков, в будущем будут выявлены новые этиологи-
ческие факторы. С момента публикации прошло 
почти 20 лет, но по-прежнему у части пациентов с 
гипо плазией внутрипеченочных желчных протоков 
этио логия остается невыясненной.
Дуктопения может быть найдена только при гис-
тологическом исследовании печени на основании 
соотношения количества желчных протоков пор-
тальных трактов к их общему числу в биоптате [28]. 
При морфологической диагностике дуктопении не-
обходимо иметь достаточно большой по площади 
гистологический срез биоптата, содержащий ми-
нимум 10 полных портальных трактов [3, 28]. Для 
облегчения визуализации междольковых желчных 
протоков используют иммуногистохимические ме-
тоды идентификации молекул кератинов [31], кото-
рые представляют собой промежуточные филамен-
ты цитоскелета, характерные для эпителиальных 
клеток [32]. Причем для выявления эпителиоцитов 
желчных протоков пригодны антитела не ко всем 
кератинам. Известно, что моноклональные антите-
ла к кератинам № 8 и № 18 выявляют и желчные 
протоки, и гепатоциты, в то время как моноклональ-
ные антикератины № 7, № 19, № 20 идентифициру-
ют исключительно желчные протоки [31–35].
У здоровых новорожденных нормальное со-
отношение междольковых желчных протоков к 
общему числу портальных трактов находится в 
пределах 0,9–1,8 [28]. Однако необходимо учи-
тывать, что коэффициент менее 0,9 встречается у 
недоношенных новорожденных, когда биопсия пе-
чени выполняется до 38-й недели гестации. После 
38-й недели соотношение междольковых желчных 
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протоков к портальным трактам равно или больше 
0,9 [36]. Поэтому диагностика гипоплазии внутри-
печеночных желчных протоков у недоношенных 
детей возможна на основании исследования био-
птатов печени детей только после 38-й недели бе-
ременности. При соотношении желчных протоков 
к портальным трактам менее 0,5 диагноз гипопла-
зии внутрипеченочных желчных протоков стано-
вится бесспорным [2, 28].
Уменьшение количества междольковых желч-
ных протоков является основным морфологиче-
ским признаком синдрома Alagille и выявляется у 
90% детей [2]. У пациентов с синдромом Alagille 
исчезновение междольковых желчных протоков, 
начинаясь внутриутробно, продолжается после 
рождения с постепенным увеличением доли пор-
тальных трактов, лишенных желчных протоков [5]. 
Emerick с соавт. [19] исследовали серийные биоп-
таты печени детей с синдромом Alagille и выявили 
дуктопению у 60% детей в возрасте до шести меся-
цев и у 95% детей старше полугода. У некоторых 
пациентов дуктопения не проявляется до трехлет-
него возраста [5]. В связи с этим автор считает, что 
синдром Alagille не может быть исключен в раннем 
детстве, даже при нормальном количестве желчных 
протоков в биоптате.
Berman с соавт. [6] обнаружили, что прогрес-
сивное поражение желчных протоков в портальных 
трактах не связано с воспалительной инфильтраци-
ей портальных трактов, прогрессированием фибро-
за или развитием цирроза печени.
В течение первых лет жизни детей степень хо-
лестаза может меняться. Холестаз особенно вы-
ражен в первые 12 месяцев жизни, позднее может 
снижаться и даже разрешаться с возрастом [5]. 
В перипортальных гепатоцитах происходит аккуму-
ляция меди [6]. Накопление меди было подтвержде-
но количественными методами. Отложение меди в 
гепатоцитах выявляли у пациентов как при синдро-
мальной, так и несиндромальной гипоплазии внут-
рипеченочных желчных протоков [2].
Кроме того, при синдроме Alagille развивается 
протоковый холестаз, легкая лимфоидная инфиль-
трация портальных трактов, легкая степень гиган-
токлетоклеточной трансформации гепатоцитов, 
расширение вен в портальном тракте, а также не-
которая степень гепатоцеллюлярного некроза [5]. 
Desmet [37] выявил признаки нарушения развития 
протоковой пластины у некоторых пациентов с 
синдромальной дуктопенией. Hashida с соавт. [38] 
обнаружили у пациентов с синдромом Alagilla про-
токовые эпителиоциты, образующие дуктулопо-
добные структуры, которые располагались вокруг 
сосудов портальных трактов. У некоторых пациен-
тов наблюдается снижение количества портальных 
трактов и уменьшение их размера [39].
При синдроме Alagille перипортальный фиброз, 
как правило, легкий и остается неизменным при 
последующих исследованиях [2]. Это может быть 
отчасти объяснено отсутствием у этих пациентов 
пролиферации желчных протоков, которая проис-
ходит параллельно с фиброгенезом. Вместе с тем у 
некоторых пациентов с синдромом Alagille описа-
на дуктулярная пролиферация с развитием фибро-
за и цирроза печени. При этом портальный фиброз 
распространяется неравномерно и более выражен 
возле ворот печени, независимо от состояния про-
ходимости внепеченочных желчных протоков [38], 
что приводит к потенциальной диагностической 
путанице с билиарной атрезией [11]. Emerick с со-
авт. [19] отмечали, что цирроз печени при синдроме 
Alagille развивается у 15% пациентов. В настоящее 
время невозможно предсказать, у каких детей пато-
логия будет прогрессировать до конечной стадии 
заболевания печени [5].
Гистологическая картина при несиндромальной 
дуктопении включает в себя признаки холестаза и 
гигантоклеточную трансформацию гепатоцитов; 
причем гепатоцеллюлярный холестаз бывает более 
выраженным, чем протоковый [28]. Воспалитель-
ное повреждение с разрушением желчных протоков 
чаще наблюдается при несиндромальной дуктопе-
нии [28].
Несмотря на различную этиологию несиндро-
мальной дуктопении, для нее характерно более 
частое и раннее формирование портального и пе-
рисинусоидального фиброза, в отличие от синдро-
мальной дуктопении [39]. Цирроз печени развива-
ется более чем у 50% больных [28].
Kahn с соавт. [26] изучали биоптаты и ауто-
псийный материал печени 17 детей, в возрасте от 
1-й недели до 5 лет, с несиндромальной гипоплази-
ей внутрипеченочных желчных протоков. Этиоло-
гия была различной: синдром Дауна (n = 2), гипопи-
туитаризм (n = 2), муковисцидоз (n = 1), дефицит α-1 
антитрипсина (n = 1), врожденная цитомегалови-
русная инфекция (n = 1) и синдром Ivemark (n = 1). 
У девяти детей этиология не была выявлена – идио-
патическая гипоплазия внутрипеченочных желчных 
протоков. Патогистологическая картина печени де-
тей до девяностодневного возраста включала умень-
шение количества междольковых желчных протоков 
и портальный фиброз. В печеночных дольках отме-
чены холестаз, гигантоклеточная трансформация 
гепатоцитов, очаги экстрамедуллярного кроветворе-
ния и перисинусоидальный фиброз. После девянос-
тодневного возраста имело место уменьшение чис-
ла междольковых желчных протоков, портальный и 
перисинусоидальный фиброз.
Koсak с соавт. [4] изучали биоптаты печени деся-
ти детей с идиопатической гипоплазией внутрипе-
ченочных желчных протоков. Биопсию выполняли 
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детям в возрасте от 20 дней до трех лет. В каждом 
биоптате имело место отсутствие или значительное 
уменьшение количества междольковых желчных 
протоков (соотношение желчных протоков к обще-
му числу портальных трактов было меньше 0,5). 
Патогистологическая картина во всех наблюдениях 
также включала внутриклеточный холестаз. Цирроз 
печени с узлами регенерации был выявлен у двух 
пациентов в возрасте 19 месяцев и трех лет. Легкая 
и умеренная степень портального фиброза была у 
пяти пациентов в возрасте от полумесяца до одного 
года. Гигантоклеточная трансформация гепатоци-
тов обнаружена у двух пациентов в возрасте четы-
рех и семи с половиной месяцев. У пяти пациентов 
в возрасте от двух месяцев до трех лет было отме-
чено нарушение структуры гепатоцитов, а у трех 
больных – инфильтрация мононуклеарными клет-
ками портальных трактов легкой степени (возраст: 
полмесяца – один год).
У некоторых пациентов гипоплазия внутрипе-
ченочных желчных протоков может сочетаться с 
аномалиями наружных желчевыводящих путей, в 
частности с гипоплазией наружных желчевыводя-
щих протоков и/или гипоплазией желчного пузыря 
[11, 40, 41]. Гипоплазия наружных желчевыводя-
щих протоков (синоним – билиарная гипоплазия) 
характеризуется наличием значительно суженных, 
но рентгенологически проходимых и отчетливо 
видимых экстрапеченочных желчных протоков 
[2, 42]. При этом билиарная гипоплазия не является 
самостоятельным изолированным заболеванием, а 
представляет собой проявление гепатобилиарных 
расстройств, ассоциированных с гипоплазией внут-
рипеченочных желчных протоков [2]. Билиарная ги-
поплазия при этих заболеваниях объясняется атро-
фией наружных желчных протоков от бездействия 
в результате уменьшения выделения желчи [42]. 
Билиарную гипоплазию (на наш взгляд, правиль-
нее говорить о билиарной атрофии) при гипоплазии 
внутрипеченочных желчных протоков не следует 
путать с атрезией наружных желчевыводящих про-
токов, являющейся самостоятельным заболеванием.
ДИФФЕРЕНЦИАЛЬНАЯ ДИАГНОСТИКА 
ГИПОПЛАЗИИ ВНУТРИПЕЧЕНОЧНЫХ 
ЖЕЛЧНЫХ ПРОТОКОВ И БИЛИАРНОЙ 
АТРЕЗИИ
Важным является проведение дифференциаль-
ной диагностики между гипоплазией внутрипече-
ночных желчных протоков и билиарной атрезией, 
чтобы избежать необоснованного хирургического 
вмешательства – портоэнтеростомии [10]. Следует 
учитывать, что билиарная гипоплазия не поддается 
хирургическому лечению [42]. Патоморфологиче-
ское исследование биоптатов печени является наи-
более точным методом диагностики и гипоплазии 
внутрипеченочных желчных протоков [2] и билиар-
ной атрезии [10, 43]. Вместе с тем для диагностики 
этих заболеваний важными, но не основными, яв-
ляются аппаратные и инструментальные методы – 
ультразвуковое исследование, гепатобилиарная 
сцинтиграфия, магнитно-резонансная холангиогра-
фия и эндоскопическая ретроградная холангиогра-
фия. Применение их в сочетании с биопсией печени 
помогает в дифференциальной диагностике этих 
заболеваний [11, 44]. При проведении эндоскопи-
ческой ретроградной холангиографии у детей с ги-
поплазией внутрипеченочных желчных протоков 
выявляют сужение и снижение разветвленности 
внутрипеченочных желчных протоков, иногда оча-
говую дилатацию внутрипеченочного билиарного 
дерева, а также сужение внепеченочных билиарных 
протоков [11, 40, 45, 50]. Сцинтиграфия часто по-
казывает задержку выделения радиоизотопного ве-
щества из печени в тонкий кишечник [11].
Принципы инструментальной диагностики би-
лиарной атрезии также широко освещены в лите-
ратуре [46, 47, 48]. Так, при ультразвуковом иссле-
довании желчный пузырь не визуализируется или 
визуализируется в виде гиперэхогенного тяжа [49], 
также может выявляться знак треугольного тяжа, 
который представляет собой облитерированные 
желчные протоки в воротах печени [47]. Холангио-
грамма, как правило, демонстрирует потерю про-
ходимости внепеченочных желчных протоков [11].
При проведении гепатобилиарной сцинтиграфии 
отмечают отсутствие поступления радиоизотопного 
вещества в кишечник. Вместе с тем накопительная 
функция печени остается удовлетворительной [44, 
48]. Так, Shah с соавт. [47], обследовав 28 пациентов 
с билиарной атрезией, выявили отсутствие поступ-
ления радиоизотопного вещества в кишечник в те-
чение 24 часов у 78,6% пациентов.
При гистологическом исследовании билиарная 
атрезия имеет характерные особенности, которые 
подробно описаны в ранее опубликованной нами 
работе [1].
Важно еще раз подчеркнуть, что выполнение 
операции Kasai у пациентов с синдромом Alagille 
или другими формами несиндромальной дуктопе-
нии оказывает негативное влияние на результаты 
лечения [5, 42,]. Так, прогноз у детей с синдромом 
Alagille после проведения операции Kasai изучался 
Kaye с совт. [49]. Диагноз синдрома Alagille под-
тверждался генетическими исследованиями, при 
которых была выявлена мутация гена Jagged-1. 
Из 430 пациентов с синдромом Alagille, 19 пациен-
там была выполнена операция Kasai. В контроль-
ную группу входили 36 пациентов с синдромом 
Alagille без проведения оперативного вмешатель-
ства. В каждой группе общий билирубин на шес-
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той и десятой неделе был эквивалентен: 9,6 мг/дл и 
8,7 мг/дл соответственно. Уровень GGT был выше 
в контрольной группе (574,4 ед./л), чем в группе 
прооперированных больных (493,4 ед./л). В груп-
пе прооперированных пациентов трансплантация 
печени выполнялась чаще (9 пациентам [47,3%]) 
по сравнению с контрольной группой (5 пациен-
тов [13,9%]). Различия были статистически досто-
верными (p = 0,01), а также выявлена более высо-
кая смертность у пациентов, прооперированных 
по Kasai, чем в контрольной группе: 6 [31,6%] и 
1 [2,8%] соответственно (p = 0,005). Таким обра-
зом, авторы заключают, что операция Kasai неэф-
фективна у пациентов с синдромом Alagille, а ее 
выполнение отрицательно сказывается на результа-
тах лечения.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Таким образом, диагноз гипоплазии внутрипече-
ночных желчных протоков следует рассматривать у 
детей с холестазом, особенно при желтухе и пери-
одическом ахоличном стуле, дифференцируя ее от 
других форм обструктивного неонатального холес-
таза, в частности внепеченочной билиарной атре-
зии, что особенно важно в раннем детстве, чтобы 
избежать ненужного хирургического вмешательс-
тва. Морфологическое исследование остается ос-
новным методом в диагностике этих заболеваний. 
Диагностика синдромальной и несиндромальной 
гипоплазии внутрипеченочных желчных протоков 
должна основываться на клинико-анатомическом 
анализе, включающем данные анамнеза и результа-
ты лабораторно-инстументальных, а также гистоло-
гических методов исследования.
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